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ВРОЖДЕННЫЙ ИХТИОЗ (КЛИНИЧЕСКИЙ СЛУЧАЙ)
Термин «ихтиоз» происходит от греческого слова «ихтис», что означает «рыба», и проявляется характерным для данного забо-
левания шелушением кожи, напоминающим чешую рыбы. У пациентов с ихтиозом барьерная функция кожи нарушена. Кожа 
не защищает от бактериального, химического и механического воздействия, кроме того, имеет место нарушение способности 
трансэпидермального обмена воды. В младенчестве последствия этого нарушенного барьера могут быть особенно опасными 
за счет усиления метаболизма, вследствие повышенного обновления эпидермиса, испарения тепла и потери жидкости.
Ключевые слова: новорожденный; врожденный ихтиоз; заболевания кожи; наследственные заболевания
Zarubina O.B., Vasyutinskaya Yu.V., Denisova A.N., Vakhonina N.V., Rudaeva E.V., Karelina O.В., Pavlenko V.V., 
Rybnikov S.V., Moses V.G., Elgina S.I.
Kemerovo State Medical University,
Kuzbass Clinical Emergency Hospital named after M.A. Podgorbunsky, Kemerovo, Russia
CONGENITAL ICHTHYOSIS (CLINICAL CASE)
The word "ichthyosis" comes from the Greek root "ichthys", which means "fish", and is manifested by the characteristic peeling of the 
skin, resembling the scales of a fish. In patients with ichthyosis, the barrier function of the skin is impaired. The skin does not protect 
against bacterial, chemical and mechanical effects, in addition, there is a violation of the ability of transepidermal water exchange. In 
infancy, the consequences of this broken barrier can be particularly dangerous, due to increased metabolism, due to increased renew-
al of the epidermis, heat evaporation and fluid loss.
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Врожденный ихтиоз – это группа генетических нарушений ороговения, характеризующихся ге-
нерализованным гиперкератозом и шелушением [1].
Возникает врожденный ихтиоз вследствие мута-
ций в генах, кодирующих правильное развитие эпи-
телия [2, 3]. Причины возникновения таких мута-
ций достоверно не известны, но предрасполагающи-
ми факторами могут быть тератогенное воздействие 
и влияние факторов внешней среды [4]. Врожденные 
ихтиозы подразделяются на несиндромальные и 
синдромальные типы. Несиндромальные ихтиозы 
характеризуются тем, что фенотипическое проявле-
ние заболевания наблюдается только на коже. 
Несиндромальные ихтиозы включают ихтиоз обык-
новенный, рецессивный Х-сцепленный ихтиоз, ау-
тосомно-рецессивный врожденный ихтиоз, керати-
нопатический ихтиоз и другие формы. Простой и 
эпидермолитический ихтиоз наследуются по аутосо-
мно-доминантному типу, ламеллярный – по аутосо-
мно-рецессивному типу. При Х-сцепленном ихтиозе 
мутация происходит в гене, сцепленном с половой 
хромосомой, механизм наследования рецессивный 
[5]. При синдромальном ихтиозе, он является одним 
из множества симптомов [6].
Диагноз в большинстве основывается на клини-
ческих особенностях, поскольку генетические иссле-
дования не всегда бывают доступны [7, 8]. Название 
заболевания происходит от греческого слова 
«icthys», что означает «рыба», из-за чешуйчатого 
вида пораженной кожи [9, 10].
Ведение новорожденных с ихтиозом требует 
комплексного подхода. Активное участие в выхажи-
вании новорожденного принимают как члены семьи, 
так и медперсонал: неонатологи, дерматологи, а в 
некоторых случаях и другие специалисты [11, 12].
Большинство методов лечения направлены на 
восстановление нормальных кожных покровов и 
улучшение барьерной функции кожи. Они включа-
ют обеспечение увлажненной среды с контролируе-
мой температурой, ежедневное купание с водой или 
специальными моющими средствами, обильное при-
менение мягких смягчающих эмульсий. Младенцев 
с ихтиозом целесообразнее содержать во влажном 
инкубаторе. Следует очень внимательно контроли-
ровать диурез, вес и уровень электролитов, а при 
необходимости проводить адекватное восполнение 
количества электролитов и внутривенную гидрата-
цию. Во многих случаях у новорожденных с ихти-
озом кожа хрупкая и более восприимчива к трав-
мам. Очень важно внимательно следить за инфици-
рованием кожи. Микробиологическое исследование 
следует проводить в условиях нестабильности тем-
пературы или гемодинамики, при вялости и раздра-
жительности новорожденного, при аппетите и недо-
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статочной прибавке массы тела. Антибактериальные 
средства следует применять только после тщатель-
ного рассмотрения потенциальных рисков и преи-
муществ, при распространенных эрозированных по-
ражениях кожи [13, 14].
Успешное лечение ихтиоза у новорожденных мо-
жет быть достигнуто с помощью продуманного, це-
ленаправленного и междисциплинарного подхода. 
Основу лечебных мероприятий по восстановлению 
нарушенной барьерной функции кожных покровов 
обеспечивают простые меры, включающие ежеднев-
ное купание и применение смягчающих средств [15].
РЕЗУЛЬТАТЫ И ОБСУЖДЕНИЕ
В июле 2020 года у 21-летней первородящей 
женщины Н. в родильном доме ГАУЗ ККБСМП 
им. М.А. Подгорбунского родилась девочка. 
Беременность протекала на фоне хронической ги-
поксии плода и хронической плацентарной недоста-
точности с 24 недель гестации, обострения хрониче-
ского пиелонефрита в сроке 23 и 35 недель беремен-
ности. Из анамнеза: страдала поверхностным гриб-
ковым кератомикозом.
Родоразрешение оперативное в экстренном по-
рядке, выполнено в сроке 37 недель по поводу 
преждевременного излития околоплодных вод в со-
четании с тазовым предлежанием плода. Масса при 
рождении составила 3290 г, рост 52 см, окружность 
головы 34 см, окружность груди 35 см. Оценка по 
шкале Апгар 7/8 баллов.
При рождении состояние ребенка средней степе-
ни тяжести за счет проявлений врожденного ихтио-
за. Новорожденная была правильного телосложе-
ния, в сознании, негативно реагировала на осмотр. 
Голова округлой конфигурации. Большой родничок 
3,0 × 3,0 см, швы черепа в стыке. Двигательная ак-
тивность была затруднена, патологической симпто-
матики и судорожной активности зарегистрировано 
не было. Слизистые розовые, влажные, чистые. При 
аускультации дыхание равномерно проводилось по 
всем полям с обеих сторон, без хрипов, частота ды-
хания 50 в минуту. Тоны сердца приглушены, рит-
мичные, шумы не выслушивались, ×СС 140 ударов 
в минуту. Живот обычной формы, мягкий, безбо-
лезненный при пальпации. Половые органы сфор-
мированы правильно, по женскому типу. Анус опре-
делен. Мочеиспускания и стула при осмотре не 
было. Пуповинный остаток в скобе.
Обращала на себя внимание эритематозная 
окраска кожных покровов, покрытых прозрачной 
«пленкой» с формированием крупно-пластинчатого 
шелушения на коже живота и плотная, отечная на 
ощупь, подкожно-жировая клетчатка. На коже 
шеи, груди и в местах сгибов имелись глубокие ли-
нейные трещины, без отделяемого. Отмечался вы-
ворот век, глазная щель полностью не смыкалась. 
Имелась деформация ушных раковин, инфильтра-
ция мягких тканей вокруг ротовой полости, за счет 
чего она была раскрыта («рыбий рот»). Рост волос 
на голове не нарушен. Ногтевые пластины на фа-
лангах пальцев сохранены. Обеспечение венозного 
доступа было затруднено из-за повышенной плотно-
сти кожи.
Обследование и лечение новорожденной девоч-
ки осуществлялось в условиях отделения реанима-
ции и интенсивной терапии новорожденных.
В ходе обследования в клиническом анализе кро-
ви без патологических изменений. В биохимическом 
анализе крови: гипопротеинемия. Анализ крови на 
группу и резус фактор: B(III), Rh (-), иммунные ан-
титела не выявлены.
Проведен аудиологический скрининг: отоаку-
стическая эмиссия не зарегистрирована – AD, за-
регистрирована – AS. Ребенок отнесен к группе ри-
ска развития нарушения слуха по результатам ау-
диологического скрининга и необходимости прове-
дения второго этапа аудиологического скрининга, 
углубленной диагностики нарушения слуха у ре-
бенка.
Исследование отделяемого из уха на микрофло-
ру: посев роста не дал.
Исследование микрофлоры кожи: патологиче-
ских микроорганизмов не выявлено.
Проведено ультразвуковое исследование голов-
ного мозга и шейного отдела позвоночника: струк-
туры мозга симметричны, дифференцированы, сред-
ней эхогенности. Контрастность мозгового рисунка 
нормальная. Боковые желудочки обычной формы, 
симметричны, глубина VLS 1 mm, VLD 1 mm. По-
лость прозрачной перегородки 4 мм. Водопровод 
мозга не изменен. V3 2 мм V4 не расширен. Сосу-
дистые сплетения симметричные, однородные. Кау-
доталамические вырезки не изменены. Перивентри-
кулярные отделы не изменены. Наружные ликвор-
ные пространства не расширены. Подвижность тел 
позвонков в шейном отделе позвоночника сохране-
на. Смещение тел позвонков не регистрируется. 
Ликворные пространства позвоночного канала чет-
кие, ровные, просматриваются на всем протяжении. 
Подвижность спинного мозга в канале сохранена. 
Структура спинного мозга обычная. Центральный 
спинно-мозговой канал регистрируется. Патологиче-
ских изменений со стороны головного мозга, шей-
ного отдела позвоночника не выявлено.
Осмотр дерматовенеролога: Ихтиоз врожден-
ный.
Осмотр невролога: Церебральная ишемия первой 
степени, в том числе на шейном уровне, смешанно-
го генеза, острый период. Синдром повышенной 
нервно-рефлекторной возбудимости. Синдром дви-
гательных нарушений.
На основании проведенных клинико-лаборатор-
ных исследований был выставлен диагноз:
Основной: Врожденный ихтиоз.
Сопутствующий: Церебральная ишемия головно-
го мозга I степени, острый период. Cиндром повы-
шенной нервно-рефлекторной возбудимости. 
Синдром двигательных нарушений.
Выхаживался ребенок в кювезе при температуре 
32,5°-34°С с влажностью 70 %. Вскармливание про-
водилось сцеженным грудным молоком и смесью 
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ПреНан в объеме, соответствующим возрасту, дроб-
но, без срыгиваний.
Учитывая сниженную барьерную функцию кожи 
у новорожденной, соблюдались лечебно-охранитель-
ный режим, правила асептики. С рождения прово-
дилась обработка кожи эмульсией Адвантан один 
раз в сутки вечером в течение двух недель, увлаж-
нение эмульсией Липобейз baby два раза в сутки, 
ежедневные водные процедуры с раствором крахма-
ла, отваром череды и ромашки.
Учитывая высокий риск инфицирования, была 
проведена антибактериальная терапия: Сультасин 
150 мг/кг в сутки, Гентамицин 5 мг/кг в сутки. С 
целью обезболивания при нарастании возбудимости 
был назначен Фенобарбитал 0,005 г внутрь, Пред-
низолон 3 мг два раза в день, с последующим по-
степенным снижением дозировки до полной отмены.
На фоне проведенного лечения отмечалась поло-
жительная динамика. Несколько снизилось шелуше-
ние кожных покровов, уменьшился эктропион, вы-
ворот губ стал менее выражен.
В возрасте пять суток для дальнейшего наблюде-
ния и лечения девочка была переведена в отделение 
патологии новорожденных Кузбасской областной 
детской клинической больницы им. Ю.А. Атаманова.
ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Из представленного клинического случая можно 
сделать выводы о том, что своевременная диагно-
стика врожденного ихтиоза позволила обеспечить 
правильный уход за новорожденной и назначить 
комплексное эффективное лечение. Соблюдение 
адекватной температуры и влажности окружающей 
среды, уменьшение контактов с кожей, применение 
антибактериальной и глюкокортикостероидной тера-
пии благоприятствовали менее тяжелому течению 
заболевания.
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